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RESUMEN

La leiomiomatosis peritoneal diseminada es una entidad rara, la cual se
caracteriza por nodulos benignos de tejido muscular liso diseminados a
nivel del peritoneo. En este articulo se describe el caso de una mujer de
58 afios hipertensa, post menopadusica sin antecedente de uso de terapia
hormonal y sin antecedentes quirtrgicos la cual consulta por dolor
abdominal. Al realizar estudios complementarios se detecta una gran
masa pélvica de probable etiologia anexial. Se realiza laparotomia
exploratoria en la cual se documenta gran masa tumoral de
aproximadamente 30 cm que abarca toda la cavidad abdominal, la cual es
irresecable. Durante el estudio histopatoldgico se describen dos entidades
diferentes: leiomiomatosis  peritoneal diseminada y ademas
leiomiosarcoma.

PALABRAS CLAVE: leiomiomatosis, peritoneo, leiomiosarcoma.

ABSTRACT

Leiomyomatosis peritonealis disseminata is a rare entity characterized by
multiple benign smooth muscle nodules on the peritoneal surface. This
article describes the case of a 58-year-old hypertensive, post menopausal
woman who consulted for abdominal pain. She had no prior history of
using hormone therapy or had any previous surgical history. When
performing complementary studies a large pelvic mass of probable
adnexal etiology was detected. An exploratory laparotomy was performed
and a large tumor of approximately 30cm was documented. It covered the
entire abdominal cavity and was unresectable. During histopathological
study two different entities were described: leiomiomatosis peritonealis
disseminata and leiomyosarcoma.
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INTRODUCCION

Leiomiomatosis peritoneal diseminada
(LPD) es una enfermedad rara, benigna,
gue se caracteriza por la presencia de
lesiones nodulares de musculo liso que
se adhieren o invaden superficialmente el
peritoneo. Se describié por primera vez
en 1952 por Wilson y Peale y en 1965
Taubert et al. la identific6 como una
identidad patoldgica (1,2). La etiologia no
estd clara, sin embargo se han propuesto
multiples hipotesis sobre su fisiopatologia
(3). Se cree que existe importante sub-
diagndstico de esta condicion, habiendo
limitados casos reportados en la
literatura, debido a que usualmente se
trata de una entidad asintomatica (3). El
siguiente articulo presenta una revision
bibliografica y el caso de una paciente
con diagnético de leiomiomatosis
peritoneal diseminada documentado en
Costa Rica.

PRESENTACION DE CASO

Femenina 58 afos, hipertensa crénica,
sin antecedentes quirdrgicos, nubil,
postmenopadsica, sin antecedentes de
uso de terapia de remplazo hormonal.
Fue referida por dolor abdominal
inespecifico de 2 dias de evolucién. Se
realiza ultrasonido de abdomen en el
servicio de emergencias en el que se
reporta masa de al menos 215 x 124 x
175 mm con volumen de
aproximadamente 2500 cc,
hetereogénea, mal delimitada con
componente quistico y solido; las areas
sblidas presentaban vascularidad al
Doppler. La masa se extendia hasta el
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epigastrio y flanco izquierdo. Los ovarios
no se observaban. Ademas, llamaba la
atencion no poder definir contornos
uterinos por lo que impresionaba masa
compleja de origen uterino versus
anexial, sin poder descartar otras
patologias. Se da el diagndstico
ecografico de gran masa abdominal de
tipo mixto (s6lido - quistico) a
complementar con estudios de extension.
Debido a estos hallazgos, se realiza
tomografia computarizada de abdomen y
pelvis con doble medio de contraste en el
que se documenta a nivel pélvico, una
formacion tumoral gigante heterogénea
con componente solido y quistico que se
ubica en la parte central de la excavacion
pélvica y que asciende hacia cavidad
abdominal. Es de contorno lobulado con
areas quisticas, las cuales presentan
atenuacion de 10-15 UH sugiriendo
liquido grumoso y parte soélida con
atenuacion media de 40-50 UH, midiendo
268 x 125 x 292 mm en sagital, AP y
transversal, con volumen de 5000 cc.
Dicha formacioén comprimia
extrinsecamente la vejiga en sentido
inferior y el Utero atrofico en sentido
posterior. Las asas de intestino delgado
con contraste eran desplazadas en
sentido superior por la formacion. El
aspecto y configuracion de la masa
sugerian proceso tumoral solido quistico
a definir (Ver FIGURA 1 Y 2). En el
estudio se sugeria que podia
corresponder con masa anexial, sin
embargo por ubicacién de la masa, era
dificil definir de qué anexo se originaba.
No se veia compromiso por ascitis,
ganglios retroperitoneales, hidronefrosis,
noédulos hepaticos ni derrame pleural.
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La impresion diagnéstica de la
tomografia fue: formaciéon tumoral sélido
guistica de bordes lobulados que se
ubica en parte central de excavacion
pélvica y asciende a cavidad abdominal.
De naturaleza a definir.

FIGURA 1. Corte sagital de TAC de

paciente, leer descripcidn en texto. Cortesia
servicio de Radiologia Hospital San Juan de
Dios

FIGURA 2. Corte coronal de TAC de
paciente, leer descripcién en texto. Cortesia
servicio de Radiologia Hospital San Juan de
Dios.

Se realizaron laboratorios de los cuales

las Unicas alteraciones fueron
leucocitosis sin foco infeccioso y el Unico
marcador tumoral elevado fue el CA 125.
Debido a que hallazgos de la tomografia
y el ultrasonido sugerian masa de origen
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anexial, es trasladada a ginecologia
donde se ingres6 para laparotomia
exploratoria por masa pélvica de posible
origen anexial. Durante la laparotomia
se documenta presencia de masa
tumoral de aproximadamente 30 cm que
abarca toda la cavidad abdominal con
excrecencias papilares a lo largo de toda
la masa, la cual es irresecable

Se realizd una biopsia inicial en la que
se documentd en todos los cortes
histologicos examinados fragmentos de
tejido  conectivo con nodulaciones
compuestas de células fusiformes que
se disponen en haces entrecruzados sin
observarse en ninguno de ellos
presencia de datos de malignidad. (Ver
FIGURA 3).

FIGURA 3. A) Aumento a 4X, fragmentos
de tejido conectivo con nodulaciones de
musculo liso, bien delimitadas. B) Aumento a
40X, células fusiformes en  haces
entrecruzados que no presentan datos de
malignidad. Cortesia servicio de Patologia,
Hospital San Juan de Dios.

T o Qe s

c——

Se realizaron tinciones de
inmunohistoquimica siendo receptores
de estr6geno, progesterona, desmina y
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actina masculo liso positivas y con un
KI67 bajo. Sin embargo, por los
hallazgos radiolégicos se decide tomar
una nueva biopsia en la que se
evidencia nuevamente estos nodulos
musculares benignos y en uno de ellos
se observa una zona de transicién con
mitosis, necrosis y atipia celular, por lo
gue se documenta un leiomiosarcoma
de alto grado concomitante (Ver
FIGURA 4). Por lo que el diagnéstico
patolégico final fue leiomiomatosis
peritoneal diseminada con
leiomiosarcoma concomitante.

FIGURA 4. Zona de necrosis y hemorragia
donde se observan escasas mitosis.
Cortesia servicio de Patologia Hospital San
Juan de Dios

DISCUSION Y REVISION DE LA
LITERATURA MEDICA

DEFINICION Y EPIDEMIOLOGIA

La LPD es una condicion poco comun y
de naturaleza benigna. Esta entidad se
caracteriza por mdultiples  no6dulos
peritoneales o] subperitoneales
constituidos por células de musculo liso.
Dichos nodulos varian de tamafio desde
milimetros hasta centimetros y pueden
ser similares a wuna carcinomatosis
peritoneal (3,4). Ademas, estos nddulos
pueden ser mixtos y tener componente
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tanto quistico como solido, e incluso
pueden ser hemorragicos (5).

Es una entidad que en la mayoria de
pacientes es asintomatica y por lo tanto
se cree que hay un alto subdiagnostico
(3). Se estipula entonces que su
incidencia exacta es desconocida, pero
hay aproximadamente 193 casos
reportados en la literatura segun articulo
publicado en 2017 (5).

FACTORES DE RIESGO Y
ETIOLOGIA

La etiologia de esta entidad es aun poco
clara (3). Sin embargo, se han planteado
diversas hipoétesis sobre la fisiopatologia
de esta condicion. Dichas causas se

pueden dividir en hormonales,
metaplasia de células madre
mesenquimales subperitoneales,

genéticas o iatrogénicas posteriores a
morcelacion de mioma durante cirugia
laparoscoépica (4).

Se ha postulado que puede existir una
predisposicion o sensibilidad selectiva,
poco comun, que lleva a metaplasia de
las células madre mesenquimales. Se
cree que este proceso se da por
estimulacion hormonal, promoviendo la
diferenciacion de estas células a
mioblastos, miofibroblastos, fibroblastos
e incluso a células similares a la decidua.
Esta hipétesis se respalda en el hecho
de que se ha encontrado esta entidad en
pacientes embarazadas, posterior a uso
prolongado de anticonceptivos orales,
terapia de  reemplazo hormonal,
tamoxifeno, en pacientes con tumores
secretores de estrogeno (tumores de
células de la granulosa) o posterior a
estimulacion ovarica (4,6).

Otro hallazgo que sugiere rol hormonal
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en la patogénesis de la LPD, es que se
han encontrado receptores de estrégeno
y progesterona en estas células
tumorales (3). Otro dato sugestivo, es
gue se puede lograr regresion de esta
entidad con la disminucion de niveles de
estrdgeno con agonistas de la hormona
liberadora de gonadotropina, inhibidores
de aromatasa o al suspender
anticonceptivos orales y terapia de
reemplazo hormonal (4).

Sin embargo, también se ha encontrado
esta entidad en paciente que no han sido
expuestas a estrogenos o progestinas
exdgenas (4). A pesar que es una

condicion clinica que afecta
principalmente a mujeres
premenopausicas, también hay casos
reportados en mujeres

postmenopausicas y hombres sin exceso
de hormonas identificable. Esto podria
deberse en parte a un aumento en la
respuesta de células tumorales a niveles
hormonales normales. De hecho, se ha
detectado un aumento de receptores de
estrogeno y progesterona en estas
células al realizar ensayos
inmunohistoquimicos (6).

En cuanto a la teoria genética, se ha
sugerido que alguna anormalidad en
cromosoma X Yy otros cromosomas
incluyendo el 8, 12 y 17 podrian estar
involucrados en una patogénesis en
comun entre miomas uterinos y LPD. Las
células que proliferan y se implantan en
peritoneo podrian ser originarias de un
mioma uterino (4). Sin embargo debido a
gue esta entidad se ha presentado en
hombres y se ha identificado un grupo
familiar con esta condicion, se sugiere
gue es una nueva condicion autosémica
dominante con niveles variables de
penetrancia (4,7).
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Por otro lado, se ha planteado una teoria
iatrogénica como etiologia de esta
entidad. Se sugiere la posibilidad de que
pequefios fragmentos desprendidos de
mioma en una miomectomia
laparoscépica por morcelaciéon, pueden
implantarse en el peritoneo, crecer,
diseminarse a través del trayecto
laparoscépico y convertirse en LPD
(3,4,6). Esta hipotesis surge debido a
gue no se ha reportado casos posteriores
a miomectomia 0 histerectomia
abdominal, y a que hay un aumento de
casos de LPD posterior a miomectomia
laparoscopica cuando se usa
morcelacion para lograr extraccion del
mioma por esta via. Ademas se han
encontrado nodulos de LPD alrededor de
la cicatriz de laparoscopia de estos
casos (4).

La hipotesis de que la etiologia puede
deberse a metéastasis de una enfermedad
unicéntrica, mas comunmente
leiomiomatosis uterina, se sustenta en el
origen monoclonal de cada uno de estos
tumores y a la correlacion de hallazgos
en citogenética molecular entre los
leiomiomas uterinos y la LPD en
pacientes con historia de laparoscopia
con morcelacién de leiomioma (8).

CLINICA, DIAGNOSTICO Y
DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES

En cuanto a la presentacion clinica, en la
mayoria de casos se trata de una
condicién asintomatica o un hallazgo
incidental (9,10). Dentro de los posibles
sintomas en estas pacientes se
encuentran, problemas abdominales
inespecificos como dolor, distension o
malestar abdominal, menstruacion
irregular o abundante o sensacion de
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masa en abdomen inferior. En raras
ocasiones puede presentarse con
sintomas de obstruccion abdominal por
masa abdominal, sangrado
gastrointestinal e incluso abdomen agudo
debido a erosiones de LPD en intestinos
(12).

La deteccion de los nédulos abdominales
durante los estudios diagndsticos de
imagenes frecuentemente es incidental,
suele ser un hallazgo radiolégico o
quirdrgico. Se puede sospechar el
diagnostico con imagenes, que en
algunas circunstancias puede mostrar
nddulos a nivel peritoneal. Se han
utiizado el ultrasonido abdominal,
tomografia axial computarizada y la
resonancia magnética como estudios de
gabinete (9,12). Sin embargo, los
hallazgos se pueden confundir facilmente
con carcinomatosos peritoneal, la cual
mas comunmente se asocia con otros
sintomas como pérdida de peso, ascitis y
enfermedad progresiva observada en
imagenes  (6,13). Solamente el
diagnéstico  histopatolégico  permite
diferenciar LPD de sus diagnosticos
diferenciales dentro de los cuales se
encuentran: metastasis  peritoneales
diseminadas, leiomiosarcomas del utero
y leiomioma benigno metastasico (3,9).

PATOLOGIA

Microscopicamente, LPD consiste de
células fusiformes, dispuestas en
fasciculos entrelazados mas celulares
que el miometrio normal. Puede haber
degeneracion quistica con contenido
liguido seroso o calcificacion. Los
nodulos carecen de figuras mitdticas o
tienen indices mitéticos menores a 3
mitosis por 10 campos de alto poder.
También carecen de atipia celular,
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pleomorfismo nuclear, hipercromasia y
necrosis. Todos estos elementos en
conjunto con un patrén de crecimiento
infiltrativo son componentes sugestivos
de una neoplasia de mayor grado y
distinta denominada leiomiosarcoma. El
estudio inmunohistoquimico es positivo
para vimentina, desmina, actina de
masculo liso y actina de musculo
especifico (14). Estos tumores
demuestran en la inmunohistoquimica la
presencia de receptores hormonales
estrogénicos y de progesterona, siendo
hormono respondedores en su gran
mayoria (15).

LPD se considera una enfermedad
benigna, pero en 2-5% de los casos
reportados se reporta progresion a
malignidad (12,16,17).

TRATAMIENTO

El tratamiento se establece segun la
edad, el estado hormonal, reproductivo y
la sintomatologia del paciente. En
pacientes asintomaticas se puede vigilar
con ultrasonido. Si hay sospecha de
malignizacion o las lesiones son
recurrentes, la indicacion es reseccion de
los ndédulos mas salpingo-ooforectomia,
histerectomia y linfadenectomia (15).
También se ha utilizado tratamiento
hormonal para suprimir el crecimiento de
las lesiones (18).

El tratamiento médico hormonal es
efectvo y pueden utilizarse los
inhibidores de aromatasa o agonistas de
hormona liberadora de gonadotropina.
Por otro lado, la cirugia extensa debe
considerarse cuando existe compresion
de drganos, como en casos donde se
presenta con obstruccion intestinal (19).

Ademas, una importante intervencion no
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quirargica es limitar o descontinuar la
exposicion hormonal (anticonceptivos
orales o terapia de remplazo hormonal).
Dicha intervencibn ha demostrado
disminuir el tamafio de estos tumores
(5,20).

CONCLUSION

La LPD es una enfermedad benigna que
puede semejar una carcinomatosis
peritoneal o leiomiosarcoma metastasico.
Su diagnéstico diferencial es dificil,
requiere de una buena historia clinica,
reseccion quirargica y analisis patoldgico.

diagnosticarla, ya que en algunos casos
como en el presentado, puede haber
degeneracion maligna concomitante. Es
fundamental que los médicos conozcan
de esta rara entidad para poder dar el
diagndstico y el tratamiento apropiado.
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